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RESUMO 
É feita revisão da literatura sobre malformações arteriovenosas (MAV) encefálicas. MAV são anomalias 
morfológicas neurovasculares caracterizadas por comunicação direta entre artérias e veias, sem 
interposição do leito capilar, portanto sem resistência ao fluxo sanguíneo. Morfologicamente, MAV 
possuem três componentes distintos: aferências, nidus e eferências. As aferências incluem vasos 
originados de quaisquer artérias intra ou extracranianas que nutrem as MAV. O nidus corresponde a um 
enovelado complexo de artérias e veias anormais, unidas por uma ou mais fístulas além de calcificações 
e aneurismas intranidais. As eferências constituem as drenagens venosas, que podem ser superficial, 
profunda ou mista. Acidentes vasculares encefálicos (AVE) hemorrágicos são as manifestações mais 
comuns, ocorrendo em aproximadamente 50% dos casos. O tratamento de MAV pode ser microcirurgia, 
embolização endovascular, radiocirúrgico estereotáxico, conservador ou multidisciplinar. Ressecção 
cirúrgica completa de MAV é considerada a melhor opção de tratamento, eliminando risco de futura 
hemorragia. Apesar do desenvolvimento tecnológico na área de neurocirurgia endovascular nas 
últimas décadas, a fisiopatologia de MAV e sua história natural ainda não estão bem esclarecidas.  
O tratamento representa um grande desafio. Acreditamos que estudos sobre complexidade arquitetônica 
e hemodinâmica de MAV são necessários a fim de estabelecer fatores de risco e prognósticos, 
melhorando os resultados do tratamento.

PALAVRAS-CHAVE 
Malformação arteriovenosa intracraniana. Artigo de revisão.

ABSTRACT 
Intracranial arteriovenous malformation. A literature review.
Intracranial arteriovenous malformations are morphological and neurovascular abnormalities characterized 
by direct communication between arteries and veins, that lack an intervening capillary bed, therefore 
without resistance to blood flow. Morphologically, they are constituted by three distinct components: 
feeding arteries, nidus, and draining veins. The feeding arteries are the intra or extracranial arteries to 
the malformation. The nidus corresponds to a tangle of abnormal arteries and veins connected by one or 
more fistulas besides calcifications and intranidal aneurysms. The venous drainage may be superficial, 
deep or mixed. Haemorrhagic cerebrovascular accidents are the most frequent presentations, occurring in 
approximately 50% of the cases. The treatment includes microsurgical excision, embolization, stereotactic 
radiosurgery, conservative or multimodality therapies. Total surgical resection of the lesion is considered 
the best option, eliminating the risk of future hemorrhage. Despite the technological development in 
the endovascular neurosurgery area in the last decades, the pathophysiology and natural history of 
intracranial arteriovenous malformation remain uncertain. The treatment represents a great challenge. 
Studies on architectural and hemodynamic complexity of these lesions are still necessary in order to 
establish risk factors and prognosis, improving treatment outcomes.
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Introdução
Malformações arteriovenosas (MAV) são anomalias 

morfológicas e estruturais do sistema vascular carac-
terizadas por comunicação livre e direta dos sistemas 
arterial e venoso, sem interposição do leito capilar, 
portanto sem resistência ao fluxo sanguíneo26. MAV 
encefálicas compreendem lesões encontradas no cére-
bro (compartimento supratentorial), cerebelo e tronco 
encefálico (compartimento infratentorial).

Morfologicamente, MAV possuem três componen-
tes distintos: aferências, nidus e eferências. As aferên-
cias incluem vasos originados de quaisquer artérias 
intra ou extracranianas que nutrem as MAV. Esses vasos 
podem ser únicos ou múltiplos, podendo enviar ramos 
para o tecido cerebral normal. O hiperfluxo pode pro-
vocar dilatações e tortuosidades, assim como anomalias 
aneurismáticas. Por apresentarem camada muscular 
deficiente, as pequenas artérias são mais suscetíveis à 
ruptura, levando ao episódio hemorrágico4,38. 

O termo nidus foi introduzido em 1971 por Doppman, 
descrevendo MAV espinhais. O nidus corresponde a um 
enovelado complexo de artérias e veias anormais, unidas 
por uma ou mais fístulas além de calcificações e aneuris-
mas intranidais4,47. Veias são “arterializadas”, camadas 
íntima e muscular estão adelgaçadas e não há tecido 
elástico47. O nidus, formado por um núcleo de canais dis-
plásicos enovelados e sem resistência capilar, comumente 
é responsável pelo sangramento. Os nidus podem ser 
únicos ou múltiplos, e os últimos podem ser confluentes 
ou separados pelo parênquima cerebral, mas possuem 
nutrição e drenagem independentes. O nidus pode ainda 
apresentar-se com um padrão da doença de moyamoya 
como um aspecto esfumaçado. Cada nidus pode ainda 
ter um ou vários compartimentos, que correspondem 
a unidades hemodinâmicas com nutrição própria. Um 
nidus com vários compartimentos mantém o enchimento 
quando se oclui uma de suas aferências, sendo necessária 
oclusão de todas para tratamento efetivo47. O tecido no 
interior do nidus normalmente é gliótico47.

Estudos recentes por microscopia eletrônica confir-
maram ausência de capilares no interior do nidus, sendo 
encontrados capilares anômalos perinidais43. Esses capi-
lares são dilatados, com diâmetro 8 a 16 vezes o normal, 
e apresentam alteração na barreira hematoencefálica, 
com amplos espaços nas junções endoteliais43. Essas fa-
lhas de endotélio exibem extravasamento de hemácias, 
configurando micro-hemorragias que podem justificar a 
presença de hemossiderina e gliose, normalmente vistos 
ao redor de MAV43.

As eferências correspondem à drenagem venosa, 
podendo ser superficial, profunda ou mista. Anomalias 
como estenoses, ectasias, aneurismas venosos e tortuo-

sidades são freqüentes, podendo comprimir tecidos 
adjacentes, causar trombose ou ainda ruptura4. 

Histórico
Na literatura, citam-se que Virchow, em 1863, 

descreveu várias malformações angiomatosas e propôs 
classificação rudimentar32,47, enquanto Steinheil, em 
1895, descreveu malformação arteriovenosa clássica11. 
Moniz, em meados da década de 1920, introduziu a 
arteriografia cerebral11. No mesmo período, Cushing, 
Bailey, Olivecrona e Riives realizaram as primeiras 
excisões de MAV cerebrais11. Bergstrand, em 1936, 
fez o primeiro diagnóstico angiográfico de MAV ce-
rebral11. Na década de 1950, aneurismas e MAV ainda 
eram considerados enfermidades similares. MAV eram 
definidas como dilatações de vários vasos ligados entre 
si, sendo chamadas de angiomas venosos ou aneurismas 
arteriovenosos29. 

Com a evolução de técnicas anestésicas e microci-
rúrgicas, o tratamento tornou-se mais seguro e efetivo, 
especialmente a partir do uso de coagulação bipolar e mi-
croscópio cirúrgico11. O desenvolvimento da ressonância 
magnética (RM)9, tomografia computadorizada (TC)15 e 
angiografia com subtração digital8 melhorou sobrema-
neira o diagnóstico e o seguimento de pacientes com 
comprometimento neurológico envolvendo MAV11. 

Classificação
Várias tentativas de classificação foram apresenta-

das por Dandy e Cushing-Bailey em 1928, Bergstrand-
Olivecrona-Tönnis em 1936, Manuelidis em 1950, 
Pluvinage em 1954, Olivecrona-Landenheim em 1957, 
Russel-Rubinstein em 1963, Merland e cols. em 1983 
e Huang em 198447. Em 1985, McCormick26, conside-
rando aspectos anatomopatológicos, classificou MAV 
em telangectasia capilar, malformação cavernosa, 
angioma venoso e malformação arteriovenosa, essa 
última descrita macroscopicamente como um aspecto de 
“enovelado de minhocas”. Yaşargil47, em 1987, propôs 
nova classificação.

A grande variação de tabelas e nomes refletia a 
falta de compreensão sobre patogênese da MAV47. 
As classificações eram simples e de pouca utilidade 
prática ou muito complexas com difícil aplicação clí-
nica36. Nesse contexto, Spetzler & Martin36, em 1986, 
publicaram classificação de MAV visando estimar o 
risco de morbidade e mortalidade cirúrgica, a qual teve 
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grande aceitação em decorrência de sua simplicidade 
e praticidade. A graduação baseou-se na dificuldade 
cirúrgica, considerando tamanho, padrão de drenagem 
venosa e eloqüência do encéfalo adjacente. 

O tamanho do nidus de MAV foi considerado pe-
queno (< 3 cm), médio (3-6 cm) ou grande (> 6 cm), 
sendo responsável por grande parte da dificuldade 
técnica durante o procedimento cirúrgico36. A extensão 
de tecido cerebral exposta durante a ressecção de MAV 
e o tempo necessário de anestesia aumentam o risco de 
complicações pós-operatórias36. O tamanho também 
está relacionado ao número de aferências e à quantidade 
de fluxo sanguíneo36. 

O acesso cirúrgico às MAV está intimamente rela-
cionado com a drenagem venosa, uma vez que as veias 
devem ser ligadas por último na ressecção36. Veias pro-
fundas exigem que a maioria das MAV esteja descolada 
para sua visualização36. Essas veias são friáveis e de 
difícil coagulação e, quando retraídas, são propensas ao 
rompimento e à hemorragia36. O padrão de drenagem 
venosa é considerado superficial ou profundo, sendo 
denominado superficial se toda a drenagem de MAV for 
feita por veias corticais36. Se qualquer das eferências 
drenar através de veias profundas, como a veia magna, 
a cerebral interna e a basal, o padrão é considerado 
profundo36. Na fossa posterior, apenas veias dos hemis-
férios cerebelares que drenam diretamente para os seios 
transversos ou reto são consideradas superficiais36. 

A eloqüência do encéfalo adjacente corresponde à 
área que, se lesada, resulta em considerável déficit ou 
seqüela neurológica36. Áreas eloqüentes incluem área 
sensitivo-motora, córtex visual e da linguagem, hipo-
tálamo, tálamo, cápsula interna, tronco cerebral, pedún-
culos cerebelares e núcleos cerebelares profundos36. 

O grau é determinado por exames de imagem, sendo 
dado um valor para cada critério, conforme resumido 
na tabela 1. Os pontos atribuídos são somados, com o 
total correspondendo ao grau em uma escala de I a V. 
As MAV grau I são pequenas, superficiais e localizadas 
em córtex não-eloqüente, enquanto as de grau V são 
grandes, profundas e situadas em áreas neurologica-
mente críticas. Essas últimas têm elevado risco de 
morbimortalidade associado à cirurgia. MAV graus II 
a IV constituem grupo heterogêneo, com risco bastante 
variável, e subdivisões do grau III foram propostas por 
Oliveira e cols. e Lawton20.

Etiopatogenia
Atualmente, a explicação mais aceita para a etiolo-

gia de MAV envolve anomalia congênita ou do desen-
volvimento50. O estágio inicial pode ocorrer por volta 

da sétima semana do período gestacional, quando vasos 
primitivos transformam-se em capilares, penetrando nos 
hemisférios cerebrais para iniciar seu crescimento27. 
Conexões anastomóticas continuam a desenvolver-se 
até o final do primeiro trimestre, quando se tornam 
maduras27. No entanto, se for considerado o elevado 
número de ultra-sonografias gestacionais realizadas 
anualmente, existe uma lacuna com relação à presença 
de MAV ao nascimento39,50. Apesar de o exame ultra-
sonográfico possuir baixa qualidade de definição de 
imagem para tal aplicação, isso pode desafiar a teoria 
de distúrbio embrionário. 

MAV encefálicas comumente acometem ramos 
arteriais distais, sendo freqüentemente encontradas 
na zona limítrofe compartilhada por ramos distais das 
artérias cerebrais anterior, média e ou posterior40. Isso 
sugere que a lesão inicial possa originar-se durante a 
vida fetal tardia ou no pós-parto imediato, quando as 
zonas limítrofes estão se formando31,39. 

MAV têm sido reconhecidas em doenças neuro-
lógicas familiares como Sturge-Weber-Dimitri, von 
Hippel-Lindau e Osler-Weber-Rendu48. Na literatura, 
foram descritos menos de 50 casos de MAV familiares 
dissociadas dessas doenças50. Identificação de marca-
dores genéticos como polimorfismo de nucleotídeo 
simples (PNS) pode ser útil no acompanhamento de 
pacientes com MAV, pois a compreensão da patogêne-
se pode contribuir para o desenvolvimento de terapia 
específica50. Não existem fatores de risco ambientais 
conhecidos para MAV encefálicas50.

Foram documentados aumentos volumétricos de 
MAV em casos esporádicos, sendo difícil quantificar a 
incidência em virtude do tratamento efetivo28. Oclusão 
espontânea de MAV pode ocorrer raramente1,42.

Epidemiologia
A epidemiologia de MAV é bastante variável em 

razão da raridade da doença e da existência de pacientes 
assintomáticos5. Em séries de necropsia, McCormick26 

Tabela 1 
Classificação de Spetzler-Martin para  

malformações arteriovenosas encefálicas

Tamanho da MAV
    Pequena (< 3 cm) = 1
    Média (3-6 cm) = 2
    Grande (> 6 cm) = 3 
Eloqüência regional
    Não eloqüente  = 0
    Eloqüente  = 1
Drenagem venosa
    Superficial  = 0
    Profunda  = 1
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obteve prevalência de cerca de 500/100.000 habitantes 
(0,5%). No entanto, sabe-se que pacientes com hemor-
ragia cerebral por MAV encefálicas são mais propensos 
a ser submetidos à autópsia do que outros, podendo 
superestimar o índice de prevalência5. Em estudos 
clínicos a prevalência variou de 3,8 a 16,2/100.000 
habitantes3,5. Pelo fato de pacientes assintomáticos 
não serem diagnosticados, Berman e cols.5 sugeriram 
o uso do termo “índice de casos detectados” em vez 
de prevalência. Um índice máximo de prevalência de 
10,3/100.000 habitantes foi calculado por esses autores, 
o qual incluiria portadores assintomáticos. Em relação à 
incidência de manifestação de MAV, a faixa varia entre 
0,89 e 4,0/100.000 habitantes/ano3,5,6. As malformações 
podem estar localizadas na região supratentorial em até 
90% dos casos3,5,6.

Diagnóstico
A maior parte dos pacientes portadores de MAV 

encefálicas é diagnosticada entre a segunda e quinta 
décadas de vida36, não havendo predomínio de sexo7. 
Acidentes vasculares encefálicos (AVE) hemorrágicos 
são as manifestações mais comuns e temidas de MAV 
encefálicas4, ocorrendo em aproximadamente 50% dos 
casos3,5,7,12,22, com índices variando de 18%6 a 72%7. 
Foram relatadas na literatura convulsões em 15% a 
47%11,17,21,24,30,33,37,45,46 dos pacientes, déficit focal (motor, 
sensitivo ou outros) em menos de 10%3,7,12,22 e cefaléia 
em 5% a 15%6,30,33.

Com o advento de novas tecnologias de diagnós-
tico por imagem, como TC15 e RM9, especialmente 
angiotomografia e angiorressonância, descobertas de 
casos assintomáticos ou incidentais têm se tornado 
mais freqüentes. Segundo ApSimon cols.3 o diagnóstico 
incidental de MAV assintomáticas foi 2,5%. Embora 
esses exames sejam menos invasivos, o diagnóstico 
definitivo de MAV é feito por angiografia digital por 
subtração5,8, a qual mostra forma, tamanho, localização 
e relações vasculares de MAV encefálicas29, além de 
permitir o tratamento endovascular. 

Informações anatômicas e dados hemodinâmicos 
são fundamentais para o planejamento terapêutico. 
Vários autores demonstraram que características an-
giográficas e estruturais estão relacionadas com mani-
festações clínicas e prognóstico14,17-19,21,30,33,37,38,41,44-46,49. 
MAV profundas41,45, temporais7 ou occipitais46, tamanho 
pequeno7,13,17,30,35,37,46, aneurismas6,38,41,45 e drenagem 
única41 foram associadas com maior índice de hemor-
ragia, enquanto MAV superficiais, grandes (> 6 cm) e 
localizadas em lobos temporal7,44, frontal46 ou parietal1 
foram relacionadas com convulsões.

Tratamento
O tratamento de MAV pode ser neurocirúrgico por 

meio de microcirurgia, embolização endovascular, 
radiocirúrgico estereotáxico, conservador ou mais 
freqüentemente multidisciplinar. A ressecção cirúrgica 
completa de MAV ou embolização total ainda é consi-
derada a melhor opção de tratamento, eliminando risco 
de futura hemorragia36. O desenvolvimento e o aprimo-
ramento de técnicas endovasculares têm melhorado o 
tratamento de MAV34. A embolização é menos invasiva 
e pode obter obliteração total ou ainda facilitar a cirurgia 
nas oclusões parciais. O tratamento radiocirúrgico não 
é invasivo e reduz o risco de primeira hemorragia23, 
embora esteja restrito a nidus de tamanho pequeno  
(< 3 cm) e mantenha risco de sangramento até sua oclu-
são definitiva, que pode demorar até dois a três anos. 
Estratégias combinadas, associando embolização pré-
operatória, cirurgia convencional e radiocirurgia, quase 
sempre são necessárias para obter sucesso terapêutico11. 
Ainda assim, é possível que embolização prévia reduza 
o índice de obliteração da radiocirurgia2. 

Ressecção incompleta, ligadura de aferências e 
embolização incompleta podem permitir hemorragia 
tardia3,36. Por isso, após o tratamento, é necessário se-
guimento prolongado com exames de boa qualidade, a 
fim de se evitar falsa presunção de cura3. Atualmente, 
novas tecnologias para cirurgia como a neuronavega-
ção25 e novos materiais para embolização16 oferecem 
maiores possibilidades de cura para MAV consideradas 
inoperáveis3.

Conclusões
Apesar do desenvolvimento tecnológico na área 

de neurocirurgia endovascular nas últimas décadas, a 
fisiopatologia de MAV, bem como sua história natural, 
não está bem esclarecida, permanecendo como um 
tratamento desafiador. Sendo assim, são necessários 
mais estudos para desvendar a grande complexidade 
arquitetônica e hemodinâmica das MAV, a fim de esta-
belecer fatores de risco e prognósticos, melhorando a 
terapêutica e a sobrevida dos pacientes.
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